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OZET

Skleroderma konnektif dokunun anormal sentezi sonucunda ortaya ¢ikan skleroz ile karakterize, sebebi bilinmeyen, degisik
seviyelerdeki organ ve sistemleri tutmaya egilimli sistemik ve ilerleyici bir hastaliktir. Hastalik genellikle Raynaud fenomeni ile baglar. Kalp
bobrek ve akciger gibi organlardaki yaygin visseral tutulum nedeniyle 6liim goriilebilir. Yutma giigliigii ve agiz agmada kisitlilik sikayetleri
ile gelen sklerodermali bir hastada bu hastaligin otolaringolojik belirtileri literatiir bilgileri ile karsilastirilarak sunuldu.

Anahtar Sozciikler: skleroderma, otolarengoloji, disfaji

THE OTOLARYNGOLOGIC MANIFESTATIONS OF SCLERODERMA IN A CASE

SUMMARY

Scleroderma, is a systemic and progressive disease which tends to involve different types of organs and systems with abnormal
connective tissue synthesis. The disease usually begins with Raynaud’s phenomenon. Death may be seen due to the excessive involvement of
organs like heart, kidneys and lungs. In this report a patient with the diagnosis of scleroderma with the complaints of dysphagia and difficulty

in opening the mouth is presented with the review of literature.
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GIiRiS

Skleroderma  giinimiizde nedeni tam olarak
bilinmeyen otoimmiin, enflamatuvar bir kollagen
doku hastaligidir . Skleroderma lokalize skleroderma
ve sistemik skleroderma olarak ikiye ayrilir. Sadece
deri bulgulart olan lokalize skleroderma morfea ve
linear olarak tiplendirilir *. Sistemik skleroderma
(SS) yada ilerleyici sistemik skleroz ise hem deriyi
hem de i¢ organlar1 tutabilen bir multisistem
hastaligidir. SS’da deri ve i¢ organlarda kollajen ve
diger bag dokusu makromolekiillerinin asiri
depolanmasi, kiiglik arterlerde vaskiiler lezyonlar,
hiicresel ve humoral immiinite degisiklikleri
patofizyolojide sorumlu tutulmaktadir '.

Bu calismada yutma giicliigli ve agiz agmada
kisithilik sikayetleri ile bas vuran ve skleroderma
tanis1 konulan bir hasta bu hastaligin otolarengolojik
belirtileri agisindan sunularak literatiir bilgileri ile
kargilastirildi.

OLGU SUNUSU

35 yasinda erkek hasta agzini tam agamama
ve yutma giicliigii sikayetleri ile basvurdu. Hastanin
KBB muayenesinde kulak ve burun bulgulan
normaldi. Hasta agzini ancak 14 mm agabiliyordu
(Resim 1).
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normal olarak
gorunimu  ve

Bogaz muayenesi
degerlendirildi. Hastanin  yiiz
ellerindeki  lezyonlara  bakilarak  skleroderma
diisiiniilen hastaya dermatoloji ve romatoloji
konsiiltasyonu yapildi. Raynaud fenomeni tarifleyen
hastanin el derisinde skleroz ve pigmentasyon
degisiklikleri mevcuttu. (Resim 2). Yapilan 6zefagus
pasaj grafisinde Ozefagus orta kisimda daralma
(Resim 3), panoramik mandibula grafisinde dis kokii
etrafinda translusent alanlar tespit edildi (Resim 4).
Mevcut bulgular ile hastaya SS tanis1 konuldu. Anti
scl-70  antikor  pozitifligi  tanmiyr  destekledi.
Temporomandibuler eklemin (TME) manyetik
rezonans ile incelenmesinde patolojik bulguya
raslanilmamas1 iizerine agiz agmadaki kisithlik
perioral fibrozise baglandi ve egzersiz tavsiye edildi.
Romatoloji tarafindan takibe alinan hasta haliyle
taburcu edildi.

TARTISMA

SS genellikle 30-50 yaglar arasinda baslar.
Kadm erkek orani 3-4/1 dir *>*. Bizim hastamiz ise
erkekti. SS klinik olarak siklikla Raynaud fenomeni
ile baglar ve parmaklarda hareket kisitligina neden
olan deride sertlik ile devam eder. Sert sklerotik
derinin disaridan basi uygulamasi ve kii¢iik arterlerde
kollajenin asir1 iiretilmesi damarlarin tikanmasina ve
bilhassa kemiklerin destrilksiyonuna yol agar.
Sonugcta falankslarda, radius, ulna, kostalar, klavikula
ve bazen de mandibulada rezorpsiyonlar olusur.
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Bizim olgumuzda da Raynaud fenomeni ve ellerde
parmaklarin hareketini kisitlayan sklerotik deri vardi.

_

Resim 1: Sklerodermali olguda agiz agmada kisitlilik

-y

Resim 2: Sklerodermali olguda el goriiniimii

Resim 3: Sklerodermali olguda 6zefagus pasaj grafisinde darlik
goriilmektedir

Taninin  klinik olarak konuldugu SS’te
hastalarin = %80 inde bag-boyun tutulumuna ait
semptom ve bulgular vardir >. Mandibulada tek yada
cift tarafli kondiller rezorpsiyon 50-60 yaslar
arasinda rastlanir *. Mandibuladaki rezorpsiyon bazen
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inferior alveolar siniri sikigtirarak ¢enede agriya
sebep olabilir °. Gingivit ve periodontal kalinlasma,
dis kokiinde translusent bolge etrafindaki bulgular
baz1 yazarlar tarafindan tan1 koydurucu olarak kabul
edilirler. Bizim hastamizda mandibulada periodontal
bolgede osteolitik alanlar mevcuttu.

Resim 4: Sklerodermali olguda panoramik mandibula grafisinde
periodontal rezorpsiyon alanlari.

Yiiz derisinde gelisen skleroz ile alin ¢izgileri
kaybolur, burun sivrilesir, dudaklar biiziisiir, vertikal
perioral yariklar olusur ve mimiksiz yiiz goriiniimii
ortaya cikar. Bunlar diginda deride pigmentasyon
bozukluklari, ellerde ve yiizde telenjiektaziler
gozlenebilir. Hastalarin %35’inde fasiyal gerginlik
vardir ve bunlarin %19’unda agiz agmada yetersizlik
ilk sikayettir . Bizim olgumuzda agzimi agmada
yetersizlik ilk yakinmalar arasinda idi.

Hastalarin  %90'indan fazlasinda 6zofagial
tutulum, %45’inde distal Ozofagusta Ozofajit ve
striktiir formasyonu gelistigi saptanmustir. Disfaji
hastalarin  %80’inde goériilen sik sikayettir ve
Ozefagus 2/3 distalindeki patolojiye aittir. Ayan ve
ark lar1 ¢ akalazya tanisi ile dilatasyon yapilan bir SS
olgusu yaymladilar. Ek olarak SS 6zofagus mukoza
direncini azaltarak hem gastrodzefageal refliiniin
(GOR) ortaya ¢ikmasina, hem de GOR
komplikasyonlarinin olusmasina zemin
hazirlayabilmektedir. Olgumuzda disfaji sikayeti ve
ozefagogramda daralma mevcuttu.

SS’da  goriilen isitme kayiplari siklikla
sensorindral isitme kayb1 (SNIK) tipindedir. Ayrica
Kastanioudakis ~ve  arklarinm’  calismasinda
hastalarm % 10 unda bilateral patent Ostaki tespit
edilmis ve bunun sebepleri 6Ostaki tiipi (OT)
cevresindeki iki major kasi etkileyen enflamatuar
miyopati, vaskiiler anormallikler, kaslarin
tendonlarindaki  fibrozis olarak  agiklanmustir.
Vakamizda herhangi bir kulak sikayeti ve bulgusu
yoktu.
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SS’li olgularda kserostomi %25 oraninda
goriiliirken, ses kisikligi ile bulgu veren larengeal
tutulum, dilde Raynaud fenomeni, trigeminal nevralji
ve fasial paralizi nadir gériilen bulgulardir * .

Skleroderma %3-7 oraninda malignensi ile
birlikte olabilmektedir. SS ile beraber malign
melanom, lenfoma ve tiroid karsinomali vakalar
bildirilmistir *°.

SS’nin kesin tedavisi yoktur. Giiniimiizde
bazen d-penisillamine verilmektedir. SS’daki agiz
acikligindaki  kisithhigin -~ giderilmesinde egzersiz
programlarinin faydasi oldugu bildirilmistir. Bilateral
komissurotomi  agiz  agikhigindaki  kisitliligin
tedavisinde uygulanan cerrahi yontemdir '°.

Sonu¢ olarak yutma giicliigli yada agiz
agmada  kisithllik  olan  hastalarda  Ozellikle
skleroderma akilda tutulmali ve tipik cilt bulgular
aranilmalidir.
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